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Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (прежние тер
мины: гистиоцитоз Х, болезнь ХендаШюллераКрис
чена, эозинофильная гранулема, болезнь Таратынова,
болезнь ЛеттерераСиве) — заболевание с невыяснен
ной до конца этиологией, характеризующееся накопле
нием и/или пролиферацией в очагах поражения клеток
с характеристиками эпидермальных гистиоцитов —
клеток Лангерганса [1—3]. Предполагается, что в осно
ве гистиоцитоза X лежит иммунопатологический про
цесс, способствующий пролиферации гистиоцитов.
В 1953 г. L. Lichtenstein объединил ранее описан
ные варианты заболевания под общим названием «Гис
тиоцитоз Х». В 1973 г. С. Nezelof с соавт. идентифициро
вал гистиоциты из очагов поражения как клетки,
несущие структурнофункциональные маркеры эпидер
мальных клеток Лангерганса. В 1987 г. историческое на
звание «Гистиоцитоз Х» было заменено на «Гистиоцитоз
из клеток Лангерганса», что отразило гистогенетическое
происхождение клеток, которые составляют морфологи
ческую основу заболевания. Были описаны иммунологи
ческие характеристики этих клеток: CD45, S100 и CD1а
положительны, CD14 и фактор ХIIIа негативны [4].
Ежегодная частота возникновения этого заболева
ния составляет примерно 2 случая на 1000000 детей в
возрасте от 0 до 15 лет. У взрослых гистиоцитоз из кле
ток Лангерганса (ГКЛ) встречается значительно реже с
частотой не превышающей 1 : 560 000. Средний возраст
на момент диагностики заболевания составляет 3 года, а
соотношение мальчиков и девочек — 1,4 : 1 [5].
ГКЛ у детей рассматривается как системное забо
левание с поражением различных органов и тканей, а у
детей младшего возраста — легких, печени, лимфатичес
ких узлов и пр. Пролиферация носит активный и некон
тролируемый характер, что и объясняет непрерывноре
цидивирующее течение данного заболевания. Прогноз
зависит от степени системной пролиферации [2].
Выделяют две формы заболевания: моносистем
ную с поражением одного органа или системы органов и
полисистемную с поражением двух и более органов или
систем органов. Моносистемная форма может протекать
с одним очагом поражения (одноочаговые) или двумя и
более очагами (многоочаговые), с нарушением и без на
рушения функции жизненно важных органов [3].
Одним из наиболее важных и частых симптомов
при ГКЛ является деструкция костной ткани с лока
лизацией в костях черепа, таза и длинных трубчатых
костях. Деструктивные изменения в костях являются
следствием пролиферации клеток Лангерганса с обра
зованием гранулем и рассасыванием в дальнейшем ко
стной ткани [2].
У 80% больных с диссеминированными формами
и у 30% детей с менее распространенным процессом на
блюдается поражение кожи. Чаще всего в процесс во
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влекается кожа в области головы и шеи, реже — тулови
ща и конечностей. Поражение легких при ГКЛ может
быть изолированным, но наиболее часто сочетается с
другими изменениями у больных с диссеминирован
ным процессом. Изолированное поражение встречается
обычно у курящих взрослых больных [2]. 
У детей на начальных этапах болезни поражение
легких выявляется редко (2% случаев) и часто на позд
них этапах (60% случаев), что прогностически неблаго
приятно. Напротив, изолированное поражение легких
при ГКЛ у взрослых выявляется на начальных этапах
болезни в 50—60% случаев при случайных рентгеноло
гических исследованиях в виде очаговой диссеминации
на фоне усиленного и сетчатотяжистого легочного ри
сунка. По мере прогрессирования ГКЛ появляются
клинические симптомы в виде непродуктивного кашля
и одышки при физической нагрузке. На следующей ста
дии заболевания поражение лёгких характеризуется
фиброзным замещением очагов поражения: нарастают
изменения легочного рисунка с грубой деформацией,
возникают эмфизематозные вздутия, формируется кар
тина «сотового легкого».
Эти изменения локализуются по периферии верх
него и среднего легочных полей и являются причиной ре
цидивирующих спонтанных пневмотораксов. Поздняя
фиброзносклеротическая стадия поражения лёгких при
ГКЛ проявляется симптомами дыхательной недостаточ
ности и хронического легочного сердца. Заболевание в
этой стадии утрачивает характерные морфологические и
рентгенологические черты: картина «сотового лёгкого»
служит отображением фиброзирующего альвеолита, ко
торый не имеет специфических черт исходного процесса.
Примерно в 10—25% случаев поражение лёгких при гис
тиоцитозе из клеток Лангерганса манифестирует спон
танным пневмотораксом [3]. В 15% заболевание протека
ет бессимптомно и диагностируется случайно при
проведении рентгенографии грудной клетки [6].
В основе морфологического диагноза ГКЛ лежит
выявление в очагах поражения крупных клеток, диаме
тром 15—25 мкм с овальным, почковидным или изре
занным ядром с нежным, равномерно распределенным
хроматином и 1—2 обычно маленькими ядрышками.
Диагноз ГКЛ считается доказанным при идентифика
ции на этих клетках специфического маркера клеток
Лангерганса — поверхностного CD1a антигена или вы
явлении при электронномикроскопическом исследова
нии уникальных цитоплазматических органелл — гра
нул Бирбека. Если диагностика основывается только на
морфологических критериях, диагноз ГКЛ рассматри
вается как вероятный. Гистологическая картина выгля
дит полиморфной и тесно связана со стадией эволюции
патологического процесса. На ранних стадиях в очагах
поражений накапливается большое количество клеток
Лангерганса, характерно (но не обязательно) формиро
вание гранулем. По мере развития процесса число кле
ток Лангерганса и степень полиморфноклеточной ин
фильтрации уменьшаются. В конечных стадиях
гранулемы преобладают явления фиброза, при этом
клетки Лангерганса могут отсутствовать, что препятст
вует верификации диагноза ГКЛ.
Компьютерная и магнитнорезонансная томогра
фия являются более чувствительными методами и поз
воляют выявить поражение лёгких на стадиях, не до
ступных визуализации при проведении рентгенографии
лёгких [1, 2, 4].
Существуют объективные трудности ранней диа
гностики поражения лёгких при гистиоцитозе из кле
ток Лангерганса в связи с отсутствием достоверных
клинических признаков.
Приводим случай изолированного поражения
лёгких при гистиоцитозе из клеток Лангерганса у ре
бёнка В., 3х лет.
Из анамнеза: ребёнок от первой беременности,
родов путём кесарева сечения в сроке 42 недели. Оцен
Рис. 1. Рентгенограмма лёгких ребёнка В. за 2,5 года до диа
гностики тотального поражения лёгких при гистиоцитозе.
Рис. 2. Рентгенограмма лёгких от 22.09.08 г. ребёнка в воз
расте 3х лет (впервые выявлен спонтанный пневмоторакс).
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ка по Апгар — 7/7 баллов. В течение первого года жиз
ни ребёнок переносит 5 эпизодов респираторной ин
фекции, инфекционный мононуклеоз. В возрасте 5 мес
при очередном эпизоде респираторной инфекции была
проведена рентгенография органов грудной клетки, ко
торая не выявила патологии лёгких.
В течение второго года жизни отмечалось не
сколько эпизодов респираторной инфекции без прове
дения рентгенографии органов грудной клетки. С воз
раста 2 лет 9 мес появились утомляемость, одышка;
девочка стала часто останавливаться, присаживаться и
проситься на руки во время прогулок. 
22 сентября 2008 г. родители ребёнка обрати
лись в поликлинику с жалобами на «кряхтящее» ды
хание, одышку до 72 в мин, температуру до 38,5°С,
тошноту и вялость. Ребёнок был госпитализирован в
детское отделение стационара МЛПУ одного из горо
дов Юга Кузбасса с подозрением на пневмонию, где
была проведена рентгенография лёгких и документи
рован напряжённый спонтанный пневмоторакс
(СПТ) справа. После дренирования плевральной по
лости ребёнок был осмотрен реаниматологом выезд
ной детской реанимационной бригады МЛПУ ГДКБ
№4 г. Новокузнецка и транспортирован в отделение
реанимации клиники.
При поступлении — состояние тяжёлое за счёт ДН
II степени. Грудная клетка справа вздута, не участвует в
акте дыхания. Одышка смешанного характера до 50 в
мин. Дыхательные шумы справа не проводятся. По дан
ным контрольной рентгенографии лёгких: сохраняется
пневмоторакс справа, легочная ткань имеет ячеистую
структуру по типу «сот». Проведена смена плеврального
дренажа, который подключен к активной аспирации ас
Рис. 3. Рентгенограмма лёгких от 23.09.08 г. ребёнка В., 3х
лет, видна ячеистая структура легочной ткани по типу «сот».
Рис. 4. Спиральная компьютерная томография лёгких ре
бёнка В., 3х лет (боковая проекция).
Показатель Значения показателей в динамике
22.09.08 25.09.08 28.09.08 01.10.08 17.10.08 29.10.08 16.11.08 27.11.08
СОЭ (мм/ч) 17 4 22 17 6 3 30 28
Гемоглобин (г/л) 150 118 125 136 112 113 121 115
Эритроциты 1012 5,82 4,50 5,00 5,47 4,53 4,58 4,64 4,42
Лейкоциты 109 43,9 20,2 10,7 17,1 6,1 8,8 7,4 18,3
Палочкоядерные 9 2 3 4 — 1 6 —
Сегментоядерные 79 84 67 69 30 51 48 80
Лимфоциты 9 10 26 21 64 44 39 18
Моноциты 2 4 3 4 4 4 6 2
Данные клинического исследования крови у больной В., 3х лет
Рис. 5. Спиральная компьютерная томография лёгких ребён
ка В., 3х лет (поперечный срез).
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пиратором «Medela vario», отмечается обильный сброс
воздуха. Ребёнок в ясном сознании, не температурит, по
лучает увлажнённый 60% кислород через лицевую мас
ку. От 23.09.2008 г. на контрольной рентгенограмме лёг
ких воздуха в плевральных полостях нет, лёгкие
расправлены, имеют ячеистую структуру.
В дальнейшем тяжесть состояния ребёнка опреде
лялась практически тотальным поражением легочной
ткани. Через сутки от поступления развивается напря
жённый СПТ слева, ребёнку проведено дренирование
плевральной полости слева, на активной аспирации
сброс воздуха сохраняется с обеих сторон.
С целью дифференциальной диагностики проводи
лось обследование на муковисцидоз, дефицит α1анти
трипсина, туберкулёз, идиопатический фиброзирующий
альвеолит. В отделении проведено обследование: исклю
чён муковисцидоз, уровень α1антитрипсина в пределах
нормы, реакция Манту — отрицательная, костномозговая
пункция — костный мозг без патологии, иммунологичес
кий скрининг, рентгенография костей черепа — без осо
бенностей. По данным клинического и биохимического
исследований специфических изменений не выявлено.
К 30.09.08 г., с учётом проведенного обследования,
было констатировано, что альтернативы диагнозу гис
тиоцитоз нет, пациент находится в стадии «сотового»
лёгкого, изменения легочной ткани необратимы. Для
уточнения объёма поражения лёгких и верификации
диагноза 03.10.08 г. проведена спиральная компьютер
ная томография (СКТ) лёгких.
С диагностической целью проводилась микро
скопия промывных вод плевральных полостей с обеих
сторон.
Одновременно с проводимой диагностикой была
начата химиотерапия по протоколу «DAL — HX 90», ин
дукция ремиссии: «этопозид» 100 мг/м2/сут, «преднизо
лон» 40 мг/м2/сут, «винбластин» 6 мг/м2/сут — в тече
ние 1 мес. Затем поддерживающая химиотерапия по
протоколу «DAL — HX 90»: «пуринетол» 50 мг/м2/сут.
На фоне проводимых терапии и лечебных манипу
ляций, в том числе и дренирования плевральных полос
тей, респираторной поддержки аппаратом «Maquet
Servo'i» в режиме Рressure Сontrole с поддержкой по дав
лению: Pin до 10 cm. H2O, FiO2 до 0,45, — состояние ре
бёнка удаётся стабилизировать. Начиная с 49го дня на
хождения в стационаре, ребёнок зависим от аппаратной
респираторной поддержки, при этом по дренажам обеих
плевральных полостей постоянно сохраняется сброс воз
духа в большом количестве, на контрольных рентгено
граммах лёгких — отграниченный пневмоторакс справа. 
Заключение
Таким образом, приводимый случай изолирован
ного поражения лёгких при гистиоцитозе из клеток
Лангерганса демонстрирует трудность ранней диагнос
тики этой редкой патологии вследствие её бессимптом
ного течения. У данного пациента проведение биопсии
лёгкого для идентификации клеток Лангерганса путём
иммуногистохимического исследования не представля
ется возможным в связи с тяжестью поражения органа.
На момент постановки диагноза эффективность кон
сервативной терапии (химиотерапия) ограничена объё
мом поражения легочной ткани и единственно возмож
ным лечением является трансплантация лёгких.
Рис. 6. Микроскопия промывных вод плевральной полости у
больной В., 3х лет с изолированным поражением лёгких
при гистиоцитозе из клеток Лангерганса. Окраска по Май
Грюнвальду. Ув. 100. 
Рис. 7. Микроскопия промывных вод плевральной полости у
больной В., 3х лет с изолированным поражением лёгких при
гистиоцитозе из клеток Лангерганса. Окраска по МайГрюн
вальду. Ув. 100.
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